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  متابولیسم اسیدهاي آمینه
  :مقدمه
  : اسیدهاي آمینه سه نقش مهم را در متابولیسم بر عهده دارند
  .سوبستراي لازم جهت سنتز پروتئین هستند( 1
  .گذارندنیتروژن را جهت سنتز سایر ترکیبات نیتروژن دار در اختیار می( 2
سازهایی براي تولید که علت آن قابلیت تبدیل این ترکیبات به پیش, کنند ژي تولید میبه عنوان یک ماده سوختی کاتابولیزه شده و انر( 3
  : توان به سه گروه تقسیم نمود به همین علت و بر این اساس اسیدهاي آمینه را می. باشدکربوهیدراتها و لیپیدها می
اي چرخه یا یکی از ترکیبات واسطه روواتپیاي که پس از کاتابولیزه شدن تبدیل به اسیدهاي آمینه :آمینه گلوکوژنیک اسیدهاي 
, گردند , را دارند کربوهیدراتکه همگی قابلیت تبدیل شدن به  (اگزالواستاتو  فومارات,  Aکوسوکسینیل,  کتوگلوتارات-α)کربس 
 .دنشومی نامیدهآمینه گلوکوژنیک هاياسید
اي که پس از اسیدهاي آمینه : :آمینه کتوژنیک اسیدهاي 
( ساز چربیهاپیش) Aکوستیلاتبدیل به  تنها ه شدنکاتابولیز
 گردند 
اسیدهاي  :آمینه گلوکوژنیک و کتوژنیک اسیدهاي 
اي هستند هم قابلیت تولید قند و هم چربی را دارند آمینه
 (.جدول زیر)
  
از آنجایی که اسیدهاي آمینه منبع اصلی نیتروژن براي راههاي آنابولیک 
به هرحال . ولیسم باید بطور دائم در دسترس باشندبراي انجام متاب, باشندمی
توانند جهت مصارف اسیدهاي آمینه نمی, برخلاف کربوهیدراتها و لیپیدها
  .بنابراین باید بطور منظم از طریق رژیم غذایی تامین شوند, آینده ذخیره شوند
  
  
  
  :منابع تامین اسیدهاي آمینه در بدن
 پروتئولیز پروتئینهاي غذایی .1
پپسین به شکل . شوندتجزیه میبه اسیدهاي آمینه ( اسیدي معده و قلیایی روده)با همکاري پروتئازهاي گوارشی و محیط مناسب  هاي غذاییپروتئین
, نتریپسی. گرددبه شکل فعال تبدیل می( توسط خود پپسین)ریق اتوکاتالیتیکاسیدي معده و یا به ط Hpپپسینوژن از سلولهاي اصلی معده ترشح شده و در 
توسط تبدیل تریپسینوژن به تریپسین . یز به شکل غیرفعال توسط پانکراس بداخل روده ترشح میگردندالاستاز و کربوکسی پپتیدازها ن, کیموتریپسین
سازي صورت گرفته و سپس تریپسین سبب فعال( توسط خود تریپسین)مخاط دوازدهه و یا بطریق اتوکاتالیتیک ( آنتروکیناز)آنتروپپتیداز 
این سلولها  پپتیدازها در داخلآمینوپپتیدازها در سطح مجرایی سلولهاي اپیتلیال روده و دي. گرددپپتیدازها میپروالاستاز و پروکربوکسی,  یموتریپسینوژنک
 هر وعده غذایی حاوي پروتئینپس از  به همین علت, باشد پپتیدها و تبدیل آنها به اسیدهاي آمینه آزاد میپپتیدازها هیدرولیز ديعمل دي. وجود دارند
  .شوددر سیاهرگ باب دیده میتنها اسیدهاي آمینه آزاد 
باشد که البته نوزادان خیلی می( ایمونوگلبولینها: مانند) قادر به جذب بعضی از پروتئینها بصورت دست نخورده روده جنین یا نوزاد :ءاستثنا
    .دهندایی را از دست میاین توان( ساعت از زمان تولد 84تقریبا پس از )سریع
-Lسیستمهاي مختلفی براي جذب . باشدردش خون احتمالا مشابه جذب گلوکز میمکانیسمهاي انتقال اسیدهاي آمینه از مجراي روده به گ
هر . یر آورده شده استنمایند در زکه بصورت فعال عمل میآمینه برخی از سیستمهاي مهم انتقال اسیدهاي. آمینواسیدها و پپتیدهاي کوچک وجود دارد
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گردد که در جفت می )+aN(انتقال آمینواسیدها معمولا با انتقال سدیم. دهند که از لحاظ ساختاري مشابه باشنداي را انتقال مییک از سیستمها اسیدآمینه
  (.انتقال فعال ثانویه)دنمایسدیم را به بیرون منتقل می,  )+K-+aN-esaPTA(پتاسیم -مرحله بعدي و در سمت دیگر سلول پمپ سدیم
  ( alA , reS , rhT: مانند) سیستم انتقالی براي اسیدهاي آمینه کوچک خنثی( 1
  (elI , ueL , laV , ryT , prT , ehP: مانند) و اسیدهاي آمینه آروماتیک خنثی بزرگسیستم انتقالی براي اسیدهاي آمینه  (2
  (grA , syL , nrO , syC: مانند)ئین و سیست سیستم انتقالی براي اسیدهاي آمینه بازي (3
  (psA , ulG: مانند) سیستم انتقالی براي اسیدهاي آمینه اسیدي (4
 )ylG(و گلایسین )orP(سیستم انتقالی براي اسیدهاي آمینه پرولین (5
 
. شرح داده شده است دیگر دهاي کوچکیک سیستم وابسته به گلوتاتیون نیز براي جذب اسیدهاي آمینه و برخی از پپتی, علاوه بر سیستمهاي مذکور 
و چندین آنزیم دیگر داخل سلولی و  گلوتامیل ترانسفراز- γیا  «زگلوتامیل ترانس پپتیدا- γ » بنامیک آنزیم متصل به غشاء  با کمکاین سیستم 
  .گرددمی... باعث انتقال آمینواسیدها و معروف است  چرخه گاما گلوتامیلاي که به در طی یک واکنش چرخه
در اغلب موارد مکانیسم انتقالی در این دو عضو . انتقال آمینواسیدها از عرض غشاهاي سلولی براي جذب گوارشی و بازجذب کلیوي آنها مهم است
ز اینرو نتیجه ا. باشدانتقال دهنده همراه با هر دو دفع گوارشی و کلیوي یک آمینواسید یا گروهی از آمینواسیدها میمشابه بوده و اختلال در یک سیستم 
  . یابدبه صورت آمینواسیدوري و سوءجذب آمینواسید تظاهر میاختلال 
  
 تخریب پروتئینهاي داخلی .2
  .این نوسازي در بافت عضلانی بیشتر است(. نوسازي پروتئینی)شوندیک درصد از پروتئینهاي بدن تجزیه و مجددا سنتز میروزانه حدود 
  
 بیوسنتز اسیدهاي آمینه .3
به مقادیر کافی قابل سنتز هستند  تیروزینو  پرولین, آسپاراژین, آسپارتات, گلوتامین, گلوتامات, آلانین, سیستئین, سرین, گلایسین: شامل ده اسیدآمینه
-نیمه عنوانه بلذا , باشدپایین می هاولی ظرفیت بدن براي سنتز آن ندستهسنتز نیز قابل هیستیدینو  آرژینینآمینه هاياسید. شوندنامیده می غیرضروريو 
 .هستند ضرورياسیدآمینه دیگر  هشت. دنتوسط مواد غذایی تامین گرد باید( بچه هاي در حال رشد و خانمهاي باردار)افزایش نیاز در مواقع  ضروري
-آمفیبولیک ساخته می هايگردند و مابقی آمینواسیدهاي غیرضروري از واسطهتیروزین از آمینواسیدهاي ضروري ایجاد می سیستئین و آمینواسیدهاي
  . گردند
  
  اسیدهاي آمینه  متابولیسمواکنشهاي مهم در 
هاي آمفیبولیک و حتی آمینواسیدها یا انتقال گروه آمین بر روي واسطه آمینواسیدها مستلزم برداشته شدن گروه آمین از( ساخت و تخریب)متابولیسم
  :گروه آمین وجود داردبنابراین چند نوع واکنش در سلولها براي برداشت . شدبامی( جهت تولید آمینواسیدهاي جدید)آمینواسیدهاي دیگر 
   : آمیناسیونواکنشهاي ترانس( الف
آمین یک آمینواسید -α  گروه, در این واکنشها 
شود و بدین طریق ي یک کتواسید منتقل می αبه کربن 
. آیدیک آمینواسید و یک کتواسید جدید بوجود می
ز آمیناترانستوسط آنزیمهاي  میناسیونآواکنشهاي ترانس
-مختلفی کاتالیز می( شوندآمینوترانسفراز نیز نامیده می)
و  زها مشابه بودهآمیناترانسمکانیسم عمل کلیه . شوند
ه عنوان یک ماده فسفات بپیریدوکسالآمیناسیون در طی واکنش ترانس. باشدمی )PLP(فسفاتپیریدوکسالیعنی  6Bویتامین کوآنزیم آنها مشتقی از 
  .باشدکوآنزیم چندین واکنش دیگر نیز می PLP(. بالا -1شکل) نمایدحد واسط در انتقال گروه آمین شرکت می
نیز به آمین مربوط به آمینواسید اورنیتین - δبه عنوان مثال گروه . آمین نیست- αآمیناسیون فقط مختص گروههاي  واکنشهاي ترانس :توجه
  .سازدآلدئید میسمی- γشود و گلوتامات سادگی ترنس آمینه می
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   :آمیناسیونواکنشهاي د( ب
  : گروه قابل تقسیم هستند چندبرحسب نوع واکنش به 
گروه آمین خود را به  , اسیدهاي آمینه دیگر. کندآمینه گلوتامات در این نوع واکنش شرکت میاغلب اسید  : آمیناسیون اکسیداتیود 
واکنشها به نوبه خود به دو نوع قابل تقسیم  این .کنده و گلوتامات تولیدي در این واکنش شرکت میانتقال داد کتوگلوتارات-α
  : هستند
مهمترین آنزیمهایی که این نوع واکنش را که  : دآمیناسیون اکسیداتیو با مصرف اکسیژن( 1
  : (روبرو -2شکل)کنند عبارتند از کاتالیز می
که  بجز آنهایی) آمینه ياغلب اسیدها اکسیدکننده : آمینواسیداکسیداز-L 
 (.هستند HOحاوي 
هاي تولیدي توسط آمینواسید -D اکسیدکننده تمام : آمینواسید اکسیداز-D 
 . غذایی و گلایسیناي یا موجود در رژیمباکتریهاي روده
  : واکنش مهمترین آنزیم کاتالیزکننده این:   اکسیداتیو بوسیله آنزیمهاي دهیدروژنازدآمیناسیون( 2
آنزیم بیشترین  این :HDG() گلوتامات دهیدروژناز 
 PTGو PDAفعالیت را در کبد و کلیه دارد و توسط 
 .شودمهار می HDANو  PTGو  PTAفعال و توسط 
, +PDANاین آنزیم به علت اینکه از هردو کوآنزیم 
کند یک آنزیم منحصر به فرد است استفاده می  +DAN
 (.بالا -3شکل)
 )nsA(و آسپاراژین )nlG(این نوع واکنش تنها بر روي گلوتامین : (واکنشهاي برداشت گروه آمیدي) اسیون هیدرولیزيآمیند 
  .گرددانجام شده و باعث جداشدن گروه آمین زنجیره جانبی آنها می
  
  
  اسیدهاي آمینه غیرضروري متابولیسم
آنها با کمک هم یون آمونیوم . نقش محوري در ساخت اسیدهاي آمینه دارند آمینازهاترانسو  گلوتامین سنتتاز,  گلوتامات دهیدروژنازآنزیمهاي 
  . کنندآمین در اسیدهاي آمینه مختلف تبدیل می- αمعدنی را به نیتروژن آلی 
 )HDG(گلوتامات دهیدروژنازکتوگلوتارات تحت تاثیر -αآمیناسیون احیایی  :گلوتامات( 1)
خت یکی از نخستین مراحل کلیدي در سا, گلوتامات -Lر ایجاد ین واکنش علاوه با. شودانجام می
- αه هم باعث کاتابولیزه شدن گلوتامات ب برگشتواکنش . بسیاري از اسیدهاي آمینه است
با تبدیل شدن آن به  آمینوترانسفراز همچنین سنتز و تخریب آن توسط آنزیم  .گرددمی کتوگلوتارات
  (.3شکل) گیردصورت می( و بالعکس)کتوگلوتارات -α
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ساخت آن از گلوتامات به  :گلوتامین( 2) 
این . گیردصورت می گلوتامین سنتتازکمک 
 (.روبرو-4شکل)باشدواکنش یک طرفه می
واکنش در جهت عکس توسط آنزیم دیگري 
باعث کاتابولیزه شدن گلوتامین  گلوتامینازبنام 
ین واکنش نیز یک طرفه ا .به گلوتامات میگردد
  .باشدمی
واکنش برگشت هم باعث کاتابولیزه شدن آلانین به  .آلانین ایجاد میگردد,  آمینوترانسفرازتوسط آنزیم  آمیناسیون پیرواتاز ترانس :آلانین( 3)
  .گرددپیروات می
  
برگشت هم واکنش . گرددایجاد می آسپارتات ,اتاگزالواستآمیناسیون از ترانس :آسپارتات( 4)
  .گرددمیاگزالواستات به آسپارتات باعث کاتابولیزه شدن 
  
صورت گرفته و  آسپاراژین سنتتازساخت آسپاراژین از آسپارتات به کمک آنزیم  :آسپاراژین( 5)
گلوتامات به عنوان به جاي یون آمونیوم آزاد از  در اینجا باشد با این تفاوت کهشبیه ساخت گلوتامین می
تجزیه آسپاراژین به آسپارتات توسط آنزیم دیگري به نام آسپاراژیناز  .گرددن استفاده میمنبع نیتروژ
-این دو واکنش نیز یک طرفه می. صورت میگیرد
  .باشد
  
  
  
  
  
هاي گلیکولیز به این آمینواسید از یکی از واسطه :سرین( 6)
با کمک آنزیم ) گلایسینو همچنین از  فسفوگلیسرات-3نام 
. شودساخته تواند می( کبدي سی متیل ترانسفرازسرین هیدروک
یا از  شدن آن به گلایسین تبدیل کاتابولیزه شدن آن نیز از طریق 
  .گیردصورت میطریق تبدیل آن به پیرووات 
  
  
,  اگزیلاتگلیسوبستراهایی مانند  .گیرداز راههاي گوناگون صورت میسنتز آن : گلایسین( 7)
کاتابولیزه شدن آن نیز از طریق تبدیل . توانند به گلایسین تبدیل شوندمی کربناکسیددي و کولین,  سرین
با این حال عقیده بر این است که مسیر اصلی کاتابولیسم . گیردسپس به پیرووات انجام میآن به سرین و 
    .باشد 2OC , +4HNشکستن گلایسین به , گلایسین وسرین 
باشد که در آن دفع در توبولهاي کلیه میص بازجذب اختلالی ناشی از نق : گلیسینوري - الف
  . شودروزانه مقادیر زیادي گلایسین در ادرار دیده می
ولیسم گلایسین کاتابنوعی اختلال متابولیکی ناشی از نقص در :  هیپراگزالوري اولیه -ب
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-مرگ زودهنگام می اه ادراري و بدنبال آن هیپرتانسیون و در  نهایت بنابراین دفع مقادیر زیادي از اگزالات منجر به نفروکلسینوز و عفونت دستگ. باشدمی
   .گردد
-باعث ایجاد پرولین از گلوتامات می واکنشهاي برگشت نیز بطور متقابل. گرددتبدیل میاین آمینواسید با کاتابولیزه شدن به گلوتامات  :پرولین( 8)
  . گردد
  : پذیردتخریب آن نیز از دو مسیر انجام می. شودساخته میاین اسیدآمینه از متیونین و سرین  :سیستئین(9)
  (.سیستئین سولفینات)مسیر مستقیم اکسیداتیو  -1
  (.پیرواتمرکاپتوپیروات یا تیول-3) آمیناسیونمسیر ترانس -2
یافت  میاب در مسیر متابولیسم سیستئیناختلالات متابولیکی مختلف اما ک, باشندکه عمدتا نادر می, همانند نقصهاي متابولیکی آمینواسیدهاي دیگر 
  :  مهمترین آنها عبارتند ازشده است که دو نمونه از 
  .آرژینین و اورنیتین, آمینه به همراه آمینواسیدهاي لیزین ناشی از نقص در بازجذب کلیوي این اسید:  (لیزینوري-سیستین) سیستینوري -الف
بنابراین بصورت بلورهایی در , ی نقص نادر لیزوزومی که در آن انتقال سیستین مختل شده نوع :( اي سیستینبیماري ذخیره) سیستینوز - ب
  .گرددگردد که منجر به مرگ در جوانی میبافتها رسوب نموده و از جمله منجر به اختلال در اعمال کلیوي می
  
-آمینه ضروري محسوب میآلانین یک اسیدبنابراین فنیل, باشدیاین واکنش غیرقابل برگشت م. باشدآلانین میفنیل برحاصل تاثیر   :تیروزین( 01)
  : توان نشان داد میزیر  صورت آلانین و تیروزین را بهفنیل متابولیسممسیر  .گردد
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
 )4HB( بیوپترین هیدرو اتترو کوآنزیمهاي   آلانین هیدروکسیلازفنیل کمپلکس آنزیمی تیروزین به کمک, شود همانگونه که در شکل بالا دیده می
  : گردد گردد و در ادامه تیروزین به صورت زیر کاتابولیزه میبه تیروزین تبدیل می  HPDANو 
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هیدروکسی تترا هیدرو بیوپترین در هیدروکسیلاسیون تیروزین به و با همکاري   آلانین هیدروکسیلازفنیلکمپلکسی مشابه با کمپلکس آنزیمی 
  .دخالت دارد تریپتوفانهیدروکسی و  (دوپا)زین تیرو
فنیل , پیروات آن به فنیل آلانین و تبدیل سبب تجمع فنیل, بدلیل کمبود آنزیم یا کوآنزیم , آلانین به تیروزین هیدروکسیلاسیون فنیلاختلال در 
لاکتات و فنیل استیل گلوتامین فنیل , استات 
تلال را این اخ. شودو دفع ادراري آنها می
  . گویند )UKP(کتونوريفنیل
تیروزین نیز چند  در مسیر کاتابولیسم
نقص آنزیمی شناخته شده است که مهمترین 
هموژنتیزات اکسیژناز آن نقص در آنزیم 
باشد که منجر به می (اکسیژنازدي)
  . گرددمی آلکاپتونوري
  
  «اختلالات کاتابولیسم تیروزین  »
  بیماري  یآنزیمنوع اختلال   
  (تیروزینوز) Iتیروزینمی نوع  فوماریل استواستات هیدرولاز  5
  (هانهارت -سندرم ریچنر) IIتیروزینمی نوع  آمینازتیروزین ترانس  1
  یا تیروزینمی نوزادان  IIIتیروزینمی نوع  اکسیژنازپیرووات ديفنیلپاراهیدروکسی  2
  [و آرتریت( آکرونوز)تغییر رنگ غضروف , با تیرگی ادرار همراه ]آلکاپتونوري   (اکسیژنازدي)زات اکسیژناز هموژنتی  3
  
  :هیستیدین(  11
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  ضروريمتابولیسم اسیدهاي آمینه 
  : پتوفانتری( 1)
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  : داراسیدهاي أمینه شاخه( 2)
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  :متیونین( 3)
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  :رنوشت عامل آمین حاصل از اسیدهاي آمینه س
بنابراین این یونها باید به شکل غیر سمی از بافتهاي . بدن بخصوص سلولهاي مغزي سمی است براي سلولهاي )+4HN(عامل آمین به شکل یون آمونیوم
-پس سرنوشت آن به طور خلاصه به صورتهاي زیر می. دفع گردد و کلیه  انتقال یافته تا از بدن (براي تشکیل اوره) کاتابولیزه کننده اسیدهاي آمینه به کبد
  :باشد
 گلوتامات دهیدروژناز تبدیل به گلوتامات به وسیله آنزیم o
 گلوتامین سنتتاز تبدیل به گلوتامین به وسیله آنزیم o
 اورهتبدیل به  o
کتواسید - αکتوگلوتارات منتقل شده تا تولید -αیناسیون به آمعامل آمین اکثر اسیدهاي آمینه طی واکنشهاي ترانس, در بافتهاي کاتابولیزه کننده 
و گلوتامات با دریافت دومین عامل آمین از یون ( مباحث بالا)گردد کتواسید در مسیرهاي اختصاصی کاتابولیزه می-αاسکلت . مربوطه و گلوتامات نماید
آمونیوم را به شکل غیر سمی به کبد برده و در آنجا طی واکنشهاي دو یون  گلوتامین. کندتولید گلوتامین می, آمونیوم طی واکنش گلوتامین سنتتاز 
  . تا در سنتز اوره شرکت کند...( شکل)کند آنها را آزاد می )HDG(گلوتامات دهیدروژناز-Lگلوتامیناز و 
-چرخه گلوکز)گلیکولیز را به کبد برده  آلانین پیروات حاصل از. نقش مشابهی در انتقال یون آمونیوم از عضلات به کبد دارد آلانین :1نکته] 
  .  [تا در سنتز گلوکز شرکت نماید( آلانین
  .[ منابع دیگر تامین یون آمونیوم براي سنتز اوره هستند آسپاراژینازو  آمینواسیداکسیداز- Lواکنشهاي  :2نکته]
  
                                                                    ره چرخه او
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  . گیردانجام می( سیتوزولیو  میتوکندریاییدر دو بخش ) کبدسنتز اوره در طی پنج واکنش آنزیمی در 
تولید کاربامیل , ( iPو یک  PDAآزادسازي دو ملکول ) PTAو مصرف دو ملکول  2OCبه دنبال ترکیب یک یون آمونیوم با یک مولکول  .I
آنزیمی که این . شودفسفات می
, نماید می عمل را کاتالیز
  Iکاربامیل فسفات سنتتاز
 .شودنامیده می )I-SPC(
در مرحله دوم انتقال کاربامیل بر  .II
اورنیتین روي اورنیتین توسط 
منجر  )CTO(ترانس کاربامیلاز 
 .گرددبه تولید سیترولین می
اتصال آسپارتات به , در مرحله سوم  .III
سیترولین و تولید آرژینوسوکسینات 
 ت سنتتازآرژینوسوکسیناتوسط 
گیرد که نیاز به هیدرولیز صورت می
دارد  PMAبه  PTAیک ملکول 
 (. مصرف دو پیوند پرانرژي)
جداسازي اسکلت , مرحله چهارم  .VI
 فوماراتکربنی آسپارتات به شکل 
از آرژینوسوکسینات  توسط 
صورت گرفته و  آرژینوسوکسیناز
 . نمایدتولید آرژینین می
 .گرددگیرد و بنابراین مجددا اورنیتین تشکیل میانجام می آرژینازآرژینین توسط  جداسازي اوره از, مرحله پنجم  .V
  
  :توجه نمود چند نکتهدر این مسیر باید به 
 (.گرددتولید می 5مجددا در واکنش  2اورنیتین مصرفی در واکنش )نمایند ایجاد یک چرخه می 5تا  2هاي واکنش .a
براي شروع مجدد  5بنابراین اورنیتین تولیدي در واکنش . پذیرددر سیتوزول انجام می 5و  4,  3ي در میتوکندري و واکنشها 2و  1واکنشهاي  .b
 . گرددبه سیتوزول بر می 2و سیترولین حاصل از واکنش چرخه به داخل میتوکندري رفته 
بوده و  (Iکاربامیل فسفات سنتتاز)ول آنزیم مرحله اکننده گیرد که یک ترکیب فعالانجام می گلوتاماتاستیل-Nاین مسیر توسط تنظیم  .c
 . گرددایجاد می گلوتاماتو  Aکواستیلاز واکنش بین  گلوتامات سنتاز واستیل-Nتوسط آنزیم 
آرژینین و آسپارتات نقش دارد  و گلوتامات نیز بصورت غیر , آرژینوسوکسینات , سیترولین , اورنیتین اسیدآمینه  پنجاین مسیر بنابراین در  .d
 .نمایددر این مسیر ایفاي نقش می (گلوتاماتاستیل-Nبا تبدیل شدن به )مستقیم 
فومارات . باشدکننده عامل آمین دوم میو آسپارتات تامینقرار داده شده  1یکی از دو عامل آمین اوره به شکل یون آمونیم در اختیار واکنش  .e
تواند تحت اگزالواستات هم می. گرددآن منجر به تولید اگزالواستات می حاصل از آن با هیدراتاسیون تبدیل به مالات و سپس دهیدروژناسیون
 . مجددا تولید آسپارتات کند, و با گرفتن عامل آمین )TSA(آمینوترانسفرازتاثیر آنزیم آسپاتات
  .شودبراي سنتز هر ملکول اوره چهار پیوند پرانرژي مصرف می .f
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  :اختلالات متابولیک چرخه اوره 
نماید زیرا ایجاد مسمومیت شدیدتر می 2و  1ولی وقفه متابولیک در واکنشهاي , گردد موجب مسمومیت با آمونیاك می, چرخه اوره کلیه اختلالات 
 امتناع از, استفراغ : هاي بالینی مشترك عبارتند ازنشانه. درجاتی از اتصالات کووالانسی آمونیاك به کربن صورت گرفته است, اگر سیترولین ساخته شود 
پروتئین باعث جلوگیري از استفاده از رژیم غذایی کم. ماندگی ذهنیآلودگی و عقبخواب, پذیري تحریک, آتاکسی متناوب , غذاهاي پرپروتئین 
ات و تجویز بنزو. که آمونیاك خون بطور ناگهانی بالا نرودگردد هاي زیاد و به مقدار کم باعث میمصرف غذا در وعده. گرددآسیب وسیع مغزي می
. گردندگلوتامین میاستیلو فنیل( هیپورات)گلیسین تواند مفید باشد که به ترتیب سبب دفع عامل آمین به شکل بنزوئیلفنیل استات در تمامی موارد می
   .مفید باشد و آرژینوسوکسینیک اسیدوري تواند در موارد سیترولینمیتجویز آرژینین می
   «اختلالات ارثی آنزیمی سنتز اوره »
  تغییرات بیوشیمیایی  نقص آنزیمی  نام اختلال
  افزایش آمونیاك در خون  )I-SPC(  Iکاربامیل فسفات سنتتاز   Iهیپرآمونمی نوع
   در خون و گلوتامین افزایش آمونیاك  )CTO(اورنیتین ترانس کاربامیلاز   IIهیپرآمونمی نوع
  افزایش سیترولین در خون  آرژینوسوکسینات سنتتاز  سیترولینمی
  ایجاد موهاي شکننده و چندشاخه,  آرژینوسوکسیناتافزایش دفع ادراري   آرژینوسوکسیناز  آرژینوسوکسینیک اسیدوري
  لیزین و سیستئین, افزایش دفع ادراري آرژینین  آرژیناز  هیپرآرژینینمی
  
  مشتقات مهم اسیدهاي آمینه
 :کراتینینو کراتین 
باشد که در طی گلایسین می وحصول واکنشهاي آنزیماتیک متوالی بر روي اسیدهاي آرژینین مترکیبی است که  )enitaerC(کراتین
دو مرحله و به ترتیب در کلیـه و 
 گرددسنتز می( و پانکراس)کبد 
از طریــق جریــان خــون بــه  و
بــه ویــژه )بســیاري از ســلولها 
گردنــد و در  وارد مــی( عضــله
-آنجا تحت تأثیر آنزیم کـراتین 
یل بـه کـراتین تبـد  )KC(کیناز 
. (شکل روبـرو ) گردد فسفات می
مقـدار کـراتین متناسـب بـا وزن 
بــدن ( ت ــوده عضــلانی )عض ــله 
   درص ــد 1-2روزان ــه  .باش ــد م ــی
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گردد و تولید آن در هر فرد بـا سـرعت ثابـت صـورت  می )eninitaerC(ننیهیدراسیون غیرآنزیمی در عضله تبدیل به کراتیدکراتین در اثر 
شـود و بـرخلاف اوره ، بـاز هـا دفـع مـی این ترکیب محلول در آب بوده و به آسانی از کلیـه . ی به توده عضلانی داردگرفته و میزان آن بستگ
. باشد و در غیاب بیماري کلیوي میزان دفع آن ثابت می( به طور محسوس)گیرد  شود و نیز تحت تأثیر رژیم غذایی طبیعی قرار نمی جذب نمی
  .گرددو عملکرد گلومرولهاي کلیوي استفاده می RFGادرار براي بررسی از سنجش میزان کراتینین سرم و 
  
  
  :ها کاتکولامین
باشد اي به نام تیروزین ساخته میآمینههمگی از اسید. باشدمی ( آدرنالین)نفرینو اپی( نورآدرنالین)نفرین نوراپی, دوپامین,  )apoD(شامل دوپا 
واسطه ساخت ترکیبی به نام ملانین نیز : توجه. ]سیلاسیون تیروزین منجر به تولید ترکیبی به نام دوپا میگرددتوان گفت هیدروکبنابراین می(. شکل زیر)
دوپا در مرحله دوم با [. گرددگیرد و در افرادي که مبتلا به بیماري آلبینیسم هستند این ترکیب رنگدانه اي تولید نمیملانوسیتها صورت میباشد که در می
 آدنوزیل متیونین- Sبه کمک )متیلاسیون آن نیز . نمایدنفرین میهیدروکسیلاسیون آن ایجاد نوراپی-βیون تبدیل به دوپامین گردیده و دکربوکسیلاس
-میاما براي سازش با تنش حاد و مزمن مورد نیاز نفرین هرچند براي حیات ضروري نیستند نفرین و اپینوراپی. گرددنفرین میمنجر به تولید اپی( MAS
پس در بیماریهایی مانند . ترکیبات مذکور به همراه دوپامین قابلیت عبور از سد خونی و مغزي را ندارند بنابراین باید در خود مغز ساخته شوند. باشند
  .گرددوپا استفاده میمغزي را ندارد از د–دوپامین که قابلیت عبور از سد خونی به جاي تجویز , پارکینسون که به دلیل کمبود دوپامین اتفاق میافتد
متابولیزه کننده  انزیم مهم دو 
  :کاتکولامینها عبارتند از
 )OAM(اکسیداز  آمینومن
متیل ترانسفراز -Oو کاتکول 
  .  )TMOC(
از تاثیر این آنزیمها بر 
دوپامین محصولی دفعی به نام 
و از تاثیر  هومووانیلیک اسید
نفرین آنها بر نوراپی نفرین و اپی
وانیل مندلیک ه نام ترکیبی ب
که نام دیگر  )AMV( اسید
هیدروکسی -4متوکسی -3آن 
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  .گرددباشد تولید میمندلیک اسید می
غلظت پلاسمایی و ادراري کاتکولامینها و , شوددر نوعی اختلال درگیر کننده بخش مدولاي غده فوق کلیه که فئوکروموسیتوما نامیده می :1نکته
  .یابدمی افزایش AMVها و ند متانفرینمحصولات متابولیسمی آنها مان
  . باشدنفرین مسئول هیپرمتابولیسم مینوراپی نفرین عمدتا مسئول هیپرتانسیون و اپی :2نکته
  
  
 متابولیسم بیلی روبین 
 - هاي صفراوي بوده و به رنگ زردروبین به عنوان یکی از رنگیزهبیلی
- در سیستم هم )emeH(این ترکیب حاصل شکستن هم . باشدنارنجی می
متن -αدر ناحیه پل   )emeH(این ترکیب. باشدمی اکسیژناز میکروزومی
ابتدا هیدروکسیله شده و  2Oو  HPDANو با دخالت ( I , IIهاي بین حلقه)
بطور همزمان آهن آن نیز اکسید شده و از آن جدا )میشود  سپس شکسته
( رنگسبز)وردین و ایجاد بیلی (گرددن آهن بدن میمیگردد و وارد مخز
  (.اشکال بالا و پایین)روبین میگردد تبدیل به بیلی( HPDANاحیا شدن بوسیله )مینماید که پس از هیدروژناسیون
 Hbمربوط به  emeH، مشتق از درصد 58گردد که از این میزان روبین تولید میبیلی 052-003 gmبه طور متوسط روزانه 
هاي فرسوده CBR حاصل از ( هموگلوبین)
باشد که در سیستم رتیکولواندوتلیال کبد می
.    ، طحال و مغز استخوان تخریب میگردند
باقیمانده مربوط به کاتابولیسم  درصد 51
دار دیگر نظیر میوگلوبین، پروتئینهاي هم
سیتوکرومها، پراکسیدازها و همچنین حاصل 
د که در مغز باشمیCBR سازهاي از پیش
  .معروف میباشد )siseioporhtyre evitceffenI(گردند که به عنوان اریتروپوئز غیرموثر استخوان تخریب می
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یابد و به کبد میرسد که در خون انتقال می متصل به آلبومینبه صورت )شود روبین بعد از تولید در بافتهاي محیطی وارد کبد میبیلی      
 (شود و در آب نامحلول استگفته می روبین غیرمستقیمبیلییا  روبین غیر کنژوگهبیلییا روبین بیلی-α روبین،به این شکل از بیلی
به ( اما برگشت پذیر)روبین به طور محکم سپس بیلی(. reirraCبه وسیله انتقال فعال وابسته به)و سریعا توسط هپاتوسیتها برداشت میگردد 
- روبین متصل میتر به بیلیلیگاندین محکم. میباشد nidnagiL, nietorp Zازجمله این پروتئین ها . دپروتئین هاي محلول متصل میگرد
- PDU( هاي)سپس توسط آنزیم(. برگشت آن را به تاخیر می اندازد)گردد و باعث جلوگیري از بازگشت این ترکیب به پلاسما میگردد 
و ( βنوع روبینبیلی)روبین یجاد دو نوع ترکیب به نامهاي منوگلوکورونید بیلیگیرد و اترانسفراز، کنژوگاسیون صورت میگلوکورونیل
- روبین میبیلی - βدرصد بصورت  01روبین و بیلی -γدرصد آن بصورت  09که  نمایدمی( γنوع روبینبیلی) روبینگلوکورونید بیلیدي
-سیستم انتقال فعال و برخلاف گرادیان غلظتی صورت میشود توسط یک تصور می)گیردسپس ترشح آن به درون صفرا صورت می. باشد
قلیایی روده ،  Hpاي و یا باکتریابی و گلوکورونیداز کبدي ، روده- βبعد از ورود این ترکیبات به درون روده، تحت تاثیر آنزیمهاي (. گیرد
کنژوگه با احیا روبین غیراي، بیلیبی غیرهوازي رودهتحت اثر فلور میکرو. گردندهاي غیرکنژوگه میگردند و تبدیل به رنگدانههیدرولیز می
از آنها  اوروبیلینوژنشدن به ترکیبات متنوعی از قبیل استرکوبیلینوژن، مزوبیلینوژن و  اوروبیلینوژن تبدیل میگردد که مجموعا تحت عنوان 
. گردندمی )citapeh-ortnE(کبدي -ايودهدرصد از این ترکیبات باز جذب میگردند و وارد چرخه ر 89در حدود . شودنام برده می
از آن وارد  درصد 2-5 .هاي باز جذب شده به وسیله کبد برداشت شده و توسط صفرا دوباره دفع میگردنداي از اوروبیلینوژنبخش عمده
ممکن است مقادیر بسیار بنابراین میتوان گفت که در حال سلامت و شرایط طبیعی . جریان خون عمومی بدن شده و در ادرار ظاهر میگردد
  .در ادرار مشاهده گردد( ساعت 42در  0-42 gm)ناچیزي اوروبیلینوژن 
  
  روبینناهنجاریهاي متابولیسم بیلی
روبین تاثیر توانند بر یک یا چند مرحله از مراحل درگیر در تولید، برداشت، ذخیره سازي و دفع بیلیهاي ارثی و اکتسابی میبیماري      
- شود و بسته به نوع ناهنجاري، نوع بیلیشناخته می روبینمیهیپربیلیروبین در سرم تحت این شرایط به عنوان افزایش میزان بیلی. بگذارند
ن روبیروبینمی را بسته به نوع بیلیبعنوان مثال هیپربیلی .بندي نمودروبینمی را طبقههیپربیلی توانمی .تواند متفاوت باشدیافته میروبین افزایش
 روبینمی برگشتیهیپربیلیناشی از اضافه تولید، و  روبینمی احتباسیهیپربیلی توان بهمی( کنژوگه وغیرکنژوگه)موجود در پلاسما 
، روبینیازبین دو نوع کنژوگه و غیرکنژوگه بیل .نمایندبندي میروبین به جریان خون طبقهیناشی از انسداد صفراوي و در نتیجه برگشت بیل
است که بدلیل  روبینیهمچنین تنها نوع غیرکنژوگه بیل. گردد رتواند وارد ادراتنها نوع کنژوگه است که بدلیل محلول بودن در آب می
روبینمی غیرکنژوگه که از سد خونی و مغزي بگذرد و وارد دستگاه اعصاب مرکزي شود بنابراین فقط هیپربیلی تواندهیدروفوب بودنش می
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فقط در  1یرقان کولوریکبر همین اساس (. کرنیکتروس)موجب آنسفالوپاتی شود  تواندشود میروبینمی احتباسی یافت میدر هیپربیلی
  .آیدروبین غیرکنژوگه بوجود میصرفا در حضور مقادیر مازاد بیلی یرقان آکولوریکو  شودروبینمی برگشتی ایجاد میهیپربیلی
  
  
  :تند ازها عبارروبینمیانواع هیپربیلی 
  نوع غیرکنژوگه              -الف
  نوع کنژوگه -ب
  
  
  روبینمی نوع غیرکنژوگهـ هیپربیلیالف
  :یرقان فیزیولوژیک( 1
 5درصد از نوزادان در  05بطوریکه در . یابدغیرکنژوگه در نوزادان افزایش میروبینباشد که در آن بیلیشده میرایجترین حالت دیده      
آن  روبین و دفعناقص بودن بعضی از مراحل درگیر درمتابولیسم بیلیو  همولیز اریتروسیتهااین افزایش وجود دارد که علت آن، روز اول تولد 
ساعت پس از تولد  84باشد و در درصد کمی از تولدها تا می 4-5  ld/gmروبین غیرکنژوگهمقدار بیلی mret-lluFدر نوزادان . باشدمی
  .روز پس از تولد به مقدار طبیعی بر میگردد 7-01رسد که می 01 ld/gm مقدار آن به
  : )citapeh-erP(کبديروبینمی ناشی از عوامل پیشهیپربیلی( 2
شود که بیشتر ناشی از تخریب پیش از بلوغ اریتروسیتها و اریتروپوئز روبینمی مشاهده میدر غیاب بیماري هاي کبدي نوعی از هیپربیلی      
روبین غیرکنژوگه در سرم افزایش باشد، بیلیروبین بیش از ظرفیت دفعی آن میاز آنجایی که در این حالات سرعت تولید بیلی .ناقص میباشد
 . میابد
  :)rajjaN-relgirC(نجار  -هاي کریگلرسندرم( 3
ترانسفراز ایجاد گلوکورونیل- PDUم که بر اثر نقص در آنزی.   II نجار -کریگلر سندرمو  Iنجار  -کریگلر سندرم: بر دو نوع میباشد 
 روبین غیرکنژوگه به شود و مقدار بیلیکه ناشی از نقص کامل آنزیم می باشد،  یرقان شدید مادرزادي دیده می Iدر نوع . گردندمی
شی از نقص نسبی باشد و ناتر میخیمکه خوش  IIدر نوع. شودماه اول زندگی معمولا مرگ حادث می 51نیز میرسد و در  02-05ld/gm
  . گرددمشاهده می 02ld/gm روبین غیرکنژوگه تا باشد، افزایش بیلیدر آنزیم فوق می
  :)treblliG(سندرم ژیلبرت( 4
بھ معناي  ١كولوریك
 وجود صفرا در ادرار
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ترانسفراز و یا گلورونیل-PDUنقص در آنزیم  ممکن است به علت. میباشد 3 ld/gmحداکثر افزایش مشاهده شده در این سندرم 
  . د گردد نقص در انتقال غشایی ایجا
  : )cixoT(روبینمی سمیهیپربیلی( 5
  .باشدمی. . .  حاصل اختلال عمل کبد بر اثر سمومی مانند کلروفرم ، آرسفنامینها و استامینوفن و 
  :روبینمی بر اثر تغذیه از شیر مادرهیپربیلی( 6
. گرددروبین میباعث افزایش بیلی (داستفاده نمایحاملگی نیز به ویژه زمانی که مادر از قرصهاي ضد)استفاده نوزادان از شیر مادر 
تواند عمل می AFFشود که وجود علت افزایش دقیقا مشخص نیست ولی گفته می. باشدروبین از نوع غیرمستقیم میقسمت اعظم بیلی
  .روبین را کاهش دهدبیلی  ekatpU برداشت
تواند نتیجه افزایش تولید آن یا کاهش یابد که میوبین سرم افزایش میردر گرسنگی سطح بیلی: روبینمی بر اثر گرسنگیهیپربیلی( 7
درمرحله  AFFدهنده این است که که نشان افتدروبین با هم اتفاق میو بیلی AFFهمچنین در گرسنگی افزایش سطح . کلیرانس آن باشد
  .رقابت کند Zروبین در اتصال به پروتئینهاي غشا یا پروتئین کبدي با بیلی ekatpUبرداشت 
  
  روبینمی نوع کنژوگههیپربیلی ـب
گلوکورونید و روبین ديتواند باعث جلوگیري از دفع بیلیصفراوي میـیا انسداد مجاري کبدي :انسداد مجاري صفراوي( 1
وریدهاي کبدي وارد شده  گردد که این ترکیبات به دروناین عامل باعث می(. یرقان کلستازي)منوگلوکورونید و سایر ترکیبات دیگر گردد
  . و در خون و ادرار ظاهر گردند
و یک ناهنجاري . گرددکنژوگه به درون صفرا ایجاد میروبینبه علت نقص در ترشح کبدي بیلی :جانسونـسندرم دوبین( 2
  . رسدمی  2-5  ld/gm به( باشدکه شکل غالب آن از نوع کنژوگه می)روبین تام باشد که در آن میزان بیلیمی خیمژنتیکی خوش
شناختی کبد همراه است و ممکن است به دلیل نقص کنژوگه و سلامت بافتمزمن روبینمی این سندرم با هیپربیلی :سندرم روتور( 3
  .در سلولهاي کبدي ایجاد شود ( روبیناز جمله بیلی)در انتقال یونهاي آلی 
  *********
رانسفراز تگلوکورونیل- PDUعلت آن القاي بیان آنزیم  .دهدروبین غیرکنژوگه را کاهش میاین دارو میزان بیلی: روبیناثر فنوباربیتال بر میزان بیلی
  (    چرا؟. روبین سرم ندارد، فنوباربیتال هیچ تاثیري در غلظت بیلی Iجارندر بیماران مبتلا به سندرم کریگلرـ: نکته) .باشدمی )TG-PDU(
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که از این خاصیت براي  گرددپلاسما می روبیناي باعث کاهش بیلینور مستقیم یا نور چراغ فلورسنت بطور قابل ملاحظه: ینروباثر نور بر میزان بیلی
روبین باعث تجزیه آن شده توسط بیلی  524-574 mnدر این حالت جذب نور در طول موج (. فتوتراپی)روبینمی نوزادان استفاده میگردد درمان هیپربیلی
  .گردداز طریق صفرا ، مدفوع و ادرار می و به سرعت
  
  
  پروتئین هاي پلا سما
غلظت این پروتئینها حاصل . معروفند snietorP amsalPصدها پروتئین مختلف درپلاسماي خون حضوردارند که مجموعا بنام 
 esahP etucA(تئینهاي فازحادپرو: این پروتئینها شامل. باشدمی )msilobataC(وکاتابولیسم )msilobanA(تعادل بین سنتز
هاي ، مهارکننده )gI(پروتئینهاي ناقل، فیبرینوژن وفاکتورهاي انعقادي دیگر ، اجزاي کمپلمان ، ایمونوگلبولینها sPPAیا  )snietorP
کاتابولیزه )خریب گردند و همچنین تگیرد و به درون جریان خون وارد میسنتز اکثر این پروتئینها درکبد صورت می. باشدمی …آنزیمی و
  .این پروتئینها درکبد صورت میگیرد( شدن
برقراري فشار و ترکیبات مختلف درخون ،  انتقال موادتوان به عمل این پروتئین ها اعمال بسیار متنوعی دارند که از آن جمله می
حرکت . صی دیگر اشاره نمودو اعمال متفرقه اختصا فیبرینولیزو  واکنشهاي انعقادي، عمل دفاعی، عمل تامپونی، انکوتیک
  .گیردي انتشار غیرفعال که بوسیله انتقال فعال و پینوسیتوز و اگزوسیتوز نیز صورت میپروتئین ها به خارج از عروق نه تنها به وسیله
فیزیکی و وحرکت کرده و برحسب خصوصیات . . . پروتئینها در جریان الکتریکی در محیطهاي پایه نظیر ژل آگارز ، استات سلولز و
اسیدهاي آمینه  )2HN-(در صورت استفاده از محیط اسیدي گروه آمین . نمایندمیزان و نوع بار الکتریکی به طرف آند یا کاتد حرکت می
در محیطهاي قلیایی عامل کربوکسیل یونیزه شده ملکولهاي . کنندیونیزه شده و بعلت وجود بار الکتریکی مثبت به طرف کاتد حرکت می
پروتئینهاي حامل بار الکتریکی زیاد با سرعت بیشتر و  =Hp8/6در  در محیط استات سلولز . کنندرمنفی به طرف آند حرکت میحامل با
 :پروتئینهاي حامل بار الکتریکی کم با سرعتی کمتر به سمت قطب مثبت حرکت کرده و تفکیک آنها را بصورت باندهاي مختلف 
پس از اتمام الکتروفورز، نوار مزبور را در محلول . میسر میسازند  γ ,  )2β ,1β( β  ,  2α  , 1α  ,   enimublA , enimublaerP
قرار داده، پس از شستشو با اسید استیک رقیق بوسیله دستگاه دانسیتومتر غلظت هر یک از اجزا  )rotaxiF(آمیزي و سپس در فیکساتوررنگ
تفسیر الکتروفورز  .طبیعی مورد مقایسه قرارمیگیرد( یا الگوي)ري و طرح مزبور با طرحگیاند اندازهکه در ژل به صورت باندهایی ظاهر شده
سیروز ، مالتیپل میلوما ، سندرم )پروتئینهاي سرم که با استفاده از الگوهاي خاص صورت میگیرد ویژگیهایی را در ارتباط با بیماریهاي مختلف 
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ایط بالینی از اهمیت خاصی برخوردار میباشد و براي بدست آوردن نتایج دقیقتر از روشهاي نشان میدهد که از نظر تفسیر شر. . . ( تفروتیک و 
  .میتوان استفاده نمود( ASILEیا  yassA tnebrosonummI dekniL emyznE: مانند)ایمونولوژیک 
 ld/rgباشد و مقدار گلبولینها بین     مربوط به آلبومین می 3/5-5/5 ld/rgمی باشد که از این مقدار 6-8 ld/rgمقدار پروتئین تام سرم 
-آنتی-α1                    ، )GAA(اسیدگلیکوپروتئین-α1: قرار دارد گلبولینها- α1از جمله پروتئینهایی که در دسته  .میبا شد 2-3/5
،  GMA()ماکروگلبولین-α2 توان بهمی گلبولینها- α2از دسته . می باشد )PFA(فیتوپروتئین-α1و  )TAA(تریسپین
از  و C4فاکتورکمپلمانو  (سیدروفیلین) FRTترانسفرین:  β1از دسته . اشاره نمود )pH(هاپتوگلوبینو  )pC(سرولوپلاسمین
انواع مختلف            : ظاهر میشوند  γاز جمله پروتئینهایی که در ناحیه . اشاره نمود C3و  )GMB(میکروگلبولین -β2 میتوان به  β2گروه 
پرههمچنین در ناحیه . توان نام بردرا می PRC یا Cپروتئین واکنشگرو همچنین . . . و  MgI ,GgIاز قبیل ( آنتی بادیها) گلبولینها- γ
غلظت تمام یا . را می توان نام برد )RTT(ترانس تایرتینو  )PBR(پروتئین باند شونده به رتینول: پروتئینهایی مانند  آلبومین
معمولترین تغییرات در غلظت پروتئینها در حالات . مختلف ممکن است تغییر نماید رایط پاتولوژیکیبعضی از پروتئینهاي مذکور در ش
معروف هستند دیده میشود که یک پاسخ  esnopseR esahP etucAیا )RPA(پاسخ فاز حادبیماري که عموما به نام 
تروما ، جراحی ، انفارکتوس میوکارد، : مانند )و آسیب بافتی . . . ( عفونت ، بیماري هاي ایمنی و: مانند)غیراختصاصی در حالت التهابی 
etucAیا  )PPA(پروتئینهاي فاز حادهستند معروف به ( پاسخ فاز حاد)این پاسخ  از پروتئینهایی که متاثر. میباشد. . .( تومورها و 
پروتئینهاي فاز حاد ) sPPA evitisoPام ن یابد که بهافزایش می RPAغلظت بعضی از آنها در پاسخ به . میباشند nietorP esahP
- آنتی - 1α،  )GAA(اسیدگلیکوپروتئین - 1α: توان ازازجمله پروتئینهایی که در این دسته جاي میگیرند می. معروف هستنند (مثبت
ا در پاسخ به غلظت گروه دیگري از پروتئینه. نام برد PRCو    3C،  4C،  )pH(و هاپتوگلوبین )pC(، سرولوپلاسمین )TAA(تریسپین
  . )FRT(، آلبومین و ترانسفرین RTT: مانند . معروفند (پروتئینهاي فاز حاد منفی) sPPA evitageNیابد که به نام کاهش می RPA
  آلبومین
گردد و بیشتر از نیمی از پلاسما پروتئین عمده پلاسما محسوب می. باشدمی  66 aDKیک پروتئین گلبولی کوچک ، با وزن ملکولی 
به همین علل این پروتئین جزو پروتئین عمده و اصلی در مایعا ت خارج عروقی بدن از قبیل مایع بینابینی، ادرار و مایع . دهدتشکیل می را
این ترکیب فاقد زنجیره جانبی  کربوهیدراتی میباشد . آلبومین تام بدن در فضاهاي خارج عروقی حضور دارد% 06آمنیوتیک میباشد تقریبا 
فیزیولوژیکی در سطح آن وجود  Hpباشد و این حلالیت به علت بار خالص منفی زیادي است که دریزان زیاد درآب محلول میولی به م
  .دارد
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  بیوشیمی و عملکرد آلبومین
 ممکن است میزان تولید آن تا سندرم نفروتیکگردد و در مواردي مانند افزایش میزان آلبومین در سلولهاي پارانشیم کبدي سنتز می
کنترل میزان سنتز آلبومین توسط فشار اسمزي کلوئیدي             . آن صورت گیرد( طبیعی)درصد یا بیشتر از آن، از حد معمول 003
. روز است 51 - 02نیمه عمر پلاسمایی آلبومین . و نیز توسط میزان دریافت پروتئین صورت میگیرد )erusserP citomsO ladiolloC(
که تعادل مداومی بین آن دو ایجاد  باشدن حفظ فشار اسمزي در فضاهاي عروقی و خارج عروقی میلبومیآاز اعمال اصلی 
اسیدهاي چرب آزاد                  : دهد که عمدتا عبارتند ازآلبومین همچنین به بسیاري از ترکیبات باند شده و انها را انتقال می. نمایدمی
       .  . . .روبین و، یونهاي فلزي، اسیدهاي آمینه ، هورمونها ، بیلی )LP(، فسفولیپیدها )sdicA yttaF eerF(
  اهمیت بالینی
. . . و (    گارو)و بستن طولانی مدت تورنیکه )noitardyhed etucA(افزایش میزان آلبومین تنها در حالتهایی مانند دهیدراسیون حاد
  :کاهش آن عمدتا حائز اهمیت بوده و در شرایط زیر دیده می شود مشاهده میگردد و داراي ارزش بالینی زیادي نمی باشد، اما
افرادي که این نقص ژنتیکی نادر را دارا هستند ، سطح پلاسمایی آلبومین انها  :)aimenimublanA(آنالبومینمی
                       .می باشد اما اگر ادمی هم در این افراد وجود داشته باشد خفیف میباشد 0/5 l/rgکمتراز
التهاب حاد و مزمن از رایجترین علل هیپوآلبومینمی میباشد که این امر منتج از افزایش مصرف  :)noitammalfnI(التهاب
                                           .                                                                      باشد آن توسط سلولها ، کاهش سنتز آن و ورود آن به درون فضاي خارج عروقی می
کاهش آلبومین در اکثر موارد بیماري سلول کبدي، ناشی از افزایش سطح :  )esaesid citapeH(بیماري کبدي
   .باشدایمونوگلبولینها ، خروج آن  از عروق به فضاي خارج عروقی ، مهار مستقیم سنتز آلبومین به وسیله توکسینها و الکل می
کند و مواد را با توجه به شعاع گلومرول کلیوي به عنوان یک غربال ملکولی عمل می:  )ssol yranirU(دفع ادراري 
با توجه به کوچک بودن نسبی آلبومین، مقادیر قابل . ملکولی آنها عبور میدهد که اندازه آنها ارتباط معکوس با میزان دفع آنها دارد( اندازه)
دفع بیشتر از این مقدار . آلبومین در ادرار طبیعی وجود دارد  02gmبه ازاي هرگرم کراتینین . گرددبولها فیلتره میتوجهی از آن به درون تو
نیز  تبو در تمرینات ورزشیهر چند افزایش میزان فیلتراسیون در . باشددهنده افزایش میزان فیلتراسیون و وجود آسیب توبولی مینشان
ن آلبومین ادراري باید تحت شرایط کنترل شده و به صورت تکراري سنجش گردد و مشخص گردد که آیا ممکن است صورت گیرد بنابرای
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به استثناي حالت آنالبومینمی ارثی، پایین ترین سطح البومین پلاسمایی در افراد . باشد یا خیراین افزایش به علل بالینی می
 .مبتلا به سندرم نفروتیک دیده میشود
- هاي از دستبیماري التهابی دستگاه گوارش و انتروپاتی :)ssol lanitsetniortsaG(گاه گوارش اتلاف از طریق دست
  .دهنده یروتئین ، با اتلاف آلبومین همراه می باشد
 تواند در تعیین و ارزیابی وضعیتتوجه به میزان آلبومین سرم می : )noitirtunlaM(سؤ تغذیه ي پروتئین
واکنش فاز )  RPAهرچند در اغلب موارد به ویژه در کشور هاي توسعه یافته کاهش میزان البومین به  اي پروتئینی مفید باشدتغذیه
  .شودنسبت داده می( حاد 
 : )GAA(اسیدگلیکوپروتئین -1α
%( 21اسید سیالیک)ساختار آن را کربو هیدرات%( 54)بخش عمده. نیز معروف بوده و در کبد سنتز می شود اوروسموکوئیدبه نام 
باشد و در نتیجه قابلیت زیادي در اتصال به هورمونهاي لیپوفیلیک بنابراین داراي مقدار زیادي بار منفی در سطح خود می. دهدشکیل میت
- پذیري آنها را کاهش میکوکائین و بنزودیازپین داشته و در دسترس, کلرپرومازین, و بازي و نیز داروهایی مانند پروپرانولول( پروژسترون)
به ویژه در  RPAدر . یابد ممکن است نیاز باشد که دوز داروها افزایش یابدافزایش می GAAپس در زمانهایی که میزان پلاسمایی , دهد
 ( .به دلیل وزن ملکولی  پایین)التهاب دستگاه گوارش و نئوپلاسمهاي بدخیم افزایش و در سندرم نفروتیک کاهش می یابد 
  
 : )TAA(تریپسینآنتی -1α
گردند و مهمترین مهارکننده در کبد سنتز می. باشددر جایگاه فعالشان می reSهاي پروتئیناز داراي ها یا مهارکننده nipreSهاز دست
کاتابولیسم آن در کبد از . باشدمی( که به عروق و برنش در شش خاصیت ارتجاعی می بخشد آنزیم تجزیه کننده الاستین)الاستاز لکوسیتی 
هاي سیالیله بوسیله گیرندهدِ TAA( 2. شوندهاي کبدي برداشته میپروتئاز بوسیله گیرنده- TAAکمپلکس ( 1:  ردگیدو راه صورت می
  .شودآسیالوگلیکوپروتئینی برداشته می
از بین فقدان یا کاهش آن باعث .  هاي پروتئازي در سرم دارا استتریپسین از لحاظ غلظت بیشترین مقدار را در بین مهارکنندهآنتی - 1α
بنابراین به علت اندازه کوچکی که دارند قادر به , است 25 aDKجرم ملکولی آن . رفتن خاصیت ارتجاعی برنشها و ایجاد آمفیزم می گردد
  . گرددورود به درون بافتها را دارند و باعث جلوگیري از اثر الاستازها و در نتیجه جلوگیري از از دست رفتن الاستیسیته آنها می
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مانند اختلالات )در ناهنجاریهاي از دست دهنده پروتئین . یابدتریپسین افزایش میآنتی - 1αو نیز تحت تاثیر استروژنها مقدار  RPAدر 
همچنین بطور ژنتیکی در . سیروز کبدي و کارسینوماي سلول کبدي مقدار آن کاهش می یابد, سندرم دیسترس تنفس نوزادي, (کلیوي
و  ZZiPباشند شامل هاي ناقص که از لحاظ بالینی مهم میمعمولترین فنوتیپ)گردد یپسین به میزان کمی بیان میترآنتی - 1αبرخی از افراد 
  (.باشدمی ZSiP
  
 : )PFA(فیتوپروتئین -1α
زایش اف.   گرددکربوهیدرات دارد و در دوران جنینی به عنوان پروتئین سرمی غالب محسوب می% 4آنالوگی از آلبومین بوده و تقریبا 
  :آن در
  پلاسماي زنان بارداري که داراي جنین با مجراي باز عصبی یا نقص در دیواره شکمی جنین هستند 
 در جنینهاي چندتایی  
 مرگ جنینی 
  مادري   -هاي جنینیخونریزي 
 . شودها و بزرگسالان دیده میکارسینوماي سلول کبدي در بچه 
  . هستنند دیده می شود  81زومیو یا تري( 12زومیتري)به سندرم داون  اي که داراي جنین مبتلاکاهش آن در زنان حامله
 
 : )GMA(ماکروگلبولین -2α
بوده و به همین علت در سندرم نفروتیک دفع  527 aDKوزن آن. گرددمهارکننده پروتئیناز پلاسمایی محسوب شده و در کبد سنتز می
   .گیردسیاري از پروتئینهاي دیگر براي جبران پروتئین از دست رفته صورت میگیرد و از طرف دیگر سنتز آن به همراه بآن صورت نمی
  
  : علل افزایش آن
  استروژندر موارد افزایش  
 ها در نوزادان و بچه 
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 در سندرم نفروتیک 
  در پانکراتیت حاد شدید و در افراد با کارسینوماي پیشرفته پروستات:  علل کاهش
  
 :)pC(سرولوپلاسمین
آلبومین و , شود که احتمالا مهمترین ناقلین مس در پلاسمابا این وجود گفته می. باشدمس تام پلاسما می% 59حاوي  گلبولین- α2یک 
 Pنوع  esaPTAپپتیدي توسط به زنجیره پلی uCافزوده شدن . گیردسنتز آپوسرولوپلاسمین در کبد صورت می. باشندکوپرئین میترانس
آپوسرولوپلاسمین حتی (. وجود ندارد esaPTA این  nosliWدربیماري ویلسون)گردد لوپلاسمین میگیرد و باعث ایجاد سروانجام می
- گردند و تنها مقادیر کمی از آن وارد جریان خون میاما اکثرا در درون سلول تخریب می, گرددنیز سنتز می esaPTAیا  uCدر غیاب 
باعث کمک به الحاق آهن به درون  +3eFبه  +2eFبنابراین از طریق اکسید کردن , این پروتئین داراي خاصیت فرواکسیدازي می باشد. گردد
  . پس میتوان نتیجه گرفت که سرولوپلاسمین در انتقال آهن نقش دارد. گرددترانسفرین می
  : علل افزایش
  RPAدر  
 (در حاملگی و مصرف خوراکی ترکیبات ضد حاملگی)در موارد افزایش استروژن  
  :  علل کاهش
  pCژنتیکی در  نقص 
 ناکافی بودن میزان مس در رژیم غذایی 
 (. شوددیده می ekneMحالتی که در بیماري منکه )اي به درون خون از سلولهاي روده +2uCناتوانی در آزادسازي  
 هادر خونریزي 
 در سندرمهاي از دست دهنده پروتئین از کلیه یا دستگاه گوارش 
, نتیجه آن عدم دفع مس با صفرا و تجمع آن در کبد. باشدمی Pنوع  esaPTAش در ژن علت آن جه  : nosliWبیماري ویلسون 
, در سلولهاي کبدي افزایش مس مانع از جفت شدن مس با آپوسرولوپلاسمین گردیده. باشدو ایجاد مسمومیت با مس می CBRکلیه و , مغز
, ( هپاتیت, سیروز)بیماري مزمن کبدي , مس باعث کمخونی همولیزيهمچنین مسمومیت با . یابدبنابراین سرولوپلاسمین پلاسما کاهش می
  :تشخیص. گردددور قرنیه می( رنگدانه سبز یا طلایی) فلشر- حلقه کیزراي و تشکیل هاي قاعدهسندرم عصبی ناشی از انباشت مس در هسته
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  .اشدبه ازاي هر گرم وزن خشک کبد ب 052 gμمقدار مس بیش از : در بیوپسی بافت کبدي( 1
  .باشد 02 ld/gmکمتر از : میزان سرولوپلاسمین پلاسما( 2
  (.گرددکه شلاته کننده مس بوده و باعث دفع آن می)سیلامین رژیم کم مس و تجویز همیشگی پنی: درمان
  
به باشد که باعث عدم آزاد شدن مس از روده و سلولهاي دیگر می Pنوع  esaPTAعلت آن جهش در ژن  :ekneMبیماري منکه 
, این بیماري. دهندباشند عملکرد خود را از دست میبنابراین آنزیمهایی مانند لیزیل اکسیداز که وابسته به مس می. گردددرون خون می
شود کبد درگیر این بیماري نمی. کندبوده و نوزادان پسر را درگیر می Xشود و اختلال وابسته به بیماري موي مجعدي یا فري نیز نامیده می
بافت همبند و عروق را درگیر ساخته و در , این بیماري بافتهاي دیگر مانند دستگاه عصبی. گرددبه مقدار کمی در آن بیان می esaPTAیرا ز
  . گرددشیرخوارگی باعث مرگ می
  
  :)fT(ترانسفرین 
نام دیگر . ه ارگان دیگر را بر عهده دارد باشد که عمل انتقال آهن از یک ارگان بیک پروتئین انتقال دهنده پلاسمایی می آپوترانسفرین
تواند به هر کدام از این مکانها می. باشدجایگاه اتصال به آهن در هر ملکول می 2داراي ( 57 adK)گلبولین -1βاین . آن سیدروفیلین است 
به طور . معروف است رانسفرینتبه نام  +3eF -کمپلکس آپوترانسفرین. گرددمتصل  3OCH-و به همراه آن به یک یون   +3eFیک یون 
ترانسفرین همچنین در درون سیتوزول بسیاري از سلولها وجود داشته و ممکن است به . آهن در پلاسما وجود دارد  2/5 rgmطبیعی تقریبا 
  . عنوان یک ناقل داخل سلولی آهن عمل مینماید
اشغال شده است، بنابراین  )III(eFدر ترانسفرین به وسیله  مکانهاي قابل اتصال به آهن سومیکبه علت اینکه در حالت طبیعی تنها 
- استفاده می CBITهاي آزمایشگاهی از واژه به همین خاطر در بررسی. گیردظرفیت ترانسفرین در اتصال به آهن نیز مورد توجه قرار می
هاي سرم به ویژه ترانسفرین متصل روتئینتواند به پبه ماکزیمم غلظت آهن که می yticapaC gnidniB norI latoTیا   CBIT. گردد
در ناهنجاریهاي  CBITمقدار .  در نظر گرفتCBIT توان میزان کل ترانسفرین سرم را تقریبا معادل بنابراین می. شودگردد گفته می
ر دوران بارداري و در کم خونی فقر آهن و اواخ( CBITکاهش نسبت آهن به )کاهش اشباع ترانسفرین. نمایدمتابولیسم آهن تغییر می
تالاسمی ) bHافزایش اشباع ترانسفرین در مواردي مانند کواشیورکور، نفروز و بیماري هاي مزمن کبد، اریتروپوئز ناقص، وقفه در سنتز 
  .   ، افزایش بیش از حد آهن دیده می شود. . .( و 
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  :فریتین
هیدروکسید و یک هسته کریستالی اکسی )llehS(پوسته حاوي یک. باشداصلی ذخیره کننده آهن و یک ملکول کروي می ترکیب
اتم آهن در  0002و یا کمتر از  0002اتم آهن باشد اما معمولا  0004کریستال مرکزي مبتواند حاوي تقریبا . باشدمی x)HOOeF(   IIIآهن
یا ترکیبات احیاکننده دیگر  NMF ن به وسیله آزاد شدن آهن از فریتین احتمالا غیر آنزیمی بوده و ممکن است با احیاي آ. آن قرار میگیرد
اکسیداسیون یا احیاي آهن . نمایدهاي پوسته فریتین به بیرون نفوذ میحاصله کریستال را ترك نموده و از طریق حفره +2eF. صورت گیرد
فریتین تقریبا در همه . باشدیک مطرح میبنابراین فریتین به عنوان منبع قابل دسترس سریع آهن براي احتیاجات متابول. سریع اتفاق می افتد
اي مهم آهن فاژي مغز استخوان و ارگانهاي دیگر به عنوان منبع ذخیرهدر هپاتوسیتهاي کبد و در سیستم ماکرو. سلولهاي بدن یافت میگردد
ین در سرم وجود دارد که غلظت آن مقادیر مشخصی از فریت. دار دیگر شرکت مینمایدمطرح بوده و در تشکیل هموگلوبین و پروتئین هاي هم
  . گرددآسیب کبدي منجر به آزاد شدن مقادیر زیادي از فریتین به درون پلاسما می. باشدمتناسب با آهن ذخیره شده تام بدن می
سما در فریتین پلا. به طور طبیعی یک درصد آهن پلاسما در فریتین قرار دارد. فریتین در خون در غلظت هاي بسیار کم وجود دارد
در واقع فریتین . گردداي در غلظت فریتین پلاسما منعکس میتعادل با ذخایر آهن بدن می باشد و تغییرات مقدار آهن در بخش هاي ذخیره
باشد به هاي دیگري که تغییر دهنده میزان فریتین میکه بیماريگردد، به شرطیشاخص مناسبی جهت ارزیابی کمبود کلی آهن محسوب می
مانند بیماري هاي . یابدبه علت اینکه در تعداد زیادي از بیماریهاي مزمن، غلظت فریتین افزایش می .کمبود آهن وجود نداشته باشد موازات
یا بالا می  که به رغم کاهش ذخایر آهن بدن مقادیر فریتین طبیعی و. مزمن التهابی و تومورهاي بدخیم و نیز در عفونت و هپاتیت ویروسی
  (. ن در هموسیدروز و هموکروماتوزهمچنی)باشد 
  
 : )GMB(میکروگلبولین -2β
به دلیل اندازه کوچک           . محسوب میگردد )sALH(ژنهاي لکوسیت انسانیبدون کربوهیدرات بوده و به عنوان بخشی از آنتی
در توبول )گردد ازجذب و کاتابولیزه میب%( 99)نماید اما به طور طبیعی تقریبا به طور کاملاز غشاي گلومرولی عبور می( 11/8 aDK)
ارزش بالینی آن در تست کردن عملکرد توبول کلیوي به ویژه در افراد پذیرنده کلیه براي بررسی رد (.  پروگزیمال کلیه
   .باشدمی( که به صورت کاهش عملکرد توبولی ظاهرمیگردد)پیوند آلوگرافت 
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 : )pH(هاپتوگلوبین
هایی که لیز CBRاین گلبولین سریعا به هموگلوبینهاي آزادشده از اریتروسیتها و . شوددرکبد سنتز میباشد و گلبولین می- 2αیک 
کبدي  توسط سلولهاي کوپفر )bH-pH(گردد و کمپکس تشکیل شدهمی  eF , bHگردد و باعث جلوگیري از دفعاند متصل میشده
از  CBR% 1به طور طبیعی ، تقریبا) .گرددیز محسوب میاندیکاتور مهم و حساس براي همول  pHکاهش. شوندبرداشته می
در روز، پلاسما % 2ها تنها تا  CBRافزایش تخریب. گردندشوند یا به طور روزانه در داخل عروق خونی تخریب میگردش خون برداشته می
  ( . تخلیه خواهد کرد. . . را به طور کامل و در غیاب یک تحریک مانند التهاب و 
  
 : )RTT(رتینتایترانس
افزایش آن در بعضی از تومورها مانند لنفوم هوچکین . میباشد 4T , 3Tپروتئین ناقل . میباشد آلبومینپرهکه نام سابق آن 
از کاهش آن براي شناسایی اغلب . شودو کاهش آن در بیماري کبدي و سوء تغذیه پروتئینی دیده می )amohpmyL nikgdoH(
  .گردداده میوضعیت تغذیه پروتئینی استف
  
 : )PBR(پروتئین باند شونده به رتینول
باعث جلوگیري از فیلتره شدن آن و همچنین پایدار شدن  RTTکمپلکس آن با . نقش دارد( Aویتامین )این پروتئین در انتقال رتینول 
در آسیب توبول  PBR. گرددها از گردش خون حذف میبوسیله کلیه RTTگردد و بعد از جدا شدن از می PBRتعامل بین رتینول و 
  .یابدو بیماریهاي کبدي و سوء تغذیه کاهش می RPAپروگزیمال کلیوي افزایش و در 
  
 : )nietorP evitcaeR-C( Cپروتئین واکنشگر 
سلولی در دیواره  Cمشخص گردید که این پروتئین به پلی ساکارید  0391ابتدا در سال . ساکارید می باشدپروتئین متصل شونده به پلی
گیرد و قادر به اتصال سنتز آن در کبد صورت می. گرددمتصل می )eainomuenP succocotpertS(استرپتوکوکوس پنومونیهباکتري 
ساکارید موجود در دیواره باکتریها ، علاوه بر پلی. . . ( و  ANDمانند )آنیونهاییکولین و پلیکولین ، فسفاتیدیلفسفریل: به ترکیباتی مانند
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بادیها باعث اپسونیزاسیون، باعث فعال نمودن مسیر کلاسیک کمپلمان و مشابه با آنتی PRC .باشدچها و پارازیتهاي پروتوزوآیی میقار
سطح آن در پلاسما در ها شناخته شده است و  PPAترین به عنوان یکی از حساس PRC .گرددفاگوسیتوز و لیز ارگانیسمهاي مهاجم می
  .افزایش می یابد. . . ، استرس، تروما، عفونت، التهاب، جراحی، تکثیر نئوپلاستیک و  )IM(کتوس میوکارد آنفار: شرایطی مانند 
